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В статье описывается клинический случай — девочка со склероатрофическим лихеном. Болезнь имеет семейный 
характер, отмечается наличие аналогичного заболевания у других членов семьи — матери и старшей сестры девочки. 
Болезнь имеет широко распространенные характеристики с поражением в аногенитальной области, области спины 
и конечностей.
Ключевые слова: склероатрофический лихен, локализованная склеродермия.
контактная информация: venerology@gmail.com. Вестник дерматологии и венерологии 2017; (3): 58—62. 
Familial lichen sclerosus
I. A. gorlanov, D. V. Zaslavsky, O. K. Mineeva, l. M. leina, I. r. Milavskaj, r. A. Nasyrov, 
O. l. Krasnogorskaj
St. Petersburg State Pediatric Medical University
litovskaya str., 2, St. Petersburg, 194100, russia
the article describes the clinical case — girl with lichen sklerosus. the disease has a familial, presence of similar disease in 
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 Склероатрофический лихен (lichen sclerosus et atro-
phicus, каплевидная склеродермия, болезнь белых 
пятен, белый лишай Цумбуша) — редкий хронически 
протекающий воспалительный дерматоз, встречаю-
щийся как у детей, так и у взрослых. Обычно пораже-
ние кожи локализуется в аногенитальной области, од-
нако описаны и экстрагенитальные очаги поражения. 
В 20% случаев наблюдается изолированное экстраге-
нитальное поражение [1].
по данным эпидемиологических исследований, за-
болевание встречается с частотой 1 на 500—1000 [2]. 
Склероатрофическим лихеном чаще страдают жен-
щины, соотношение больных женщин и  мужчин со-
ставляет от 6:1 до 10:1. До 15% случаев заболевания 
отмечаются у детей, чаще у девочек. пик заболевае-
мости у девочек приходится на препубертатный пери-
од между 8 и 13 годами [1]. 
Этиология заболевания окончательно не выяснена. 
бóльшая часть авторов считают склероатрофический 
лихен разновидностью склеродермии [3—5]. В исследо-
вании, проведенном f. Succaria и соавт., у 9% пациентов 
очаговая склеродермия сочеталась со склероатрофиче-
ским лихеном [3]. по данным исследований, у 78% паци-
ентов со склероатрофическим лихеном имеется досто-
верная связь с антигеном DQ7—DQ8 или DQ9 главного 
комплекса гистосовместимости класса II. В 17% случаев 
отмечается наличие аналогичного заболевания у дру-
гих членов семьи [2]. при анализе данных литературы 
за 1948—2006 гг. V. Sherman и соавт. было выявлено 
всего 37 семейных случаев склероатрофического ли-
хена. Среди них было шесть пар близнецов, из них пять 
монозиготных и одна дизиготная. В остальных семьях 
заболевание отмечалось у матерей и дочек, реже у се-
стер, бабушек и внучек. Нет данных о семейных случаях 
склероатрофического лихена у мужчин [6]. Этой же груп-
пой авторов в 2010 г. было проведено ретроспективное 
исследование, в ходе которого было проанализировано 
1052 случая склероатрофического лихена за 10 лет. по-
ложительный семейный анамнез имелся у 121 (12%) че-
ловека. В большинстве случаев заболевание было обна-
ружено у матери и дочерей. по данным этого исследова-
ния, аутоиммунные заболевания (витилиго, тиреоидит, 
целиакия и др.) были выявлены у 5% больных. Среди 
семейных случаев склероатрофического лихена аутоим-
мунные заболевания встречались несколько чаще — 7% 
[6]. по данным других авторов, около 14% детей со скле-
роатрофическим лихеном страдают аутоиммунными за-
болеваниями. чаще всего это аутоиммунный тиреоидит, 
витилиго, алопеция [7—9].
заболевание начинается обычно в  возрасте 
7—8 лет с изменений в аногенитальной области. В об-
ласти промежности  появляются склерозирующие-
ся блестящие бляшки белесоватого цвета, имеющие 
форму в виде восьмерки или песочных часов, затра-
гивающие вульву и перианальную область. больных 
беспокоит сильный зуд в очагах поражения [10].
при склероатрофическом лихене у  мужчин про-
цесс в основном затрагивает кожу крайней плоти, ко-
торая становится плотной и с трудом сдвигается; кожа 
головки полового члена может быть бело-голубого 
цвета и блестящей. В отличие от женщин, у мужчин 
склероатрофический лишай почти никогда не затра-
гивает перианальную область [10].
при экстрагенитальной локализации на коже появля-
ются мелкие, 3—6 мм в диаметре плоские папулы бело-
ватого цвета. папулы располагаются изолированно или 
группируются с образованием бляшек молочно-белого 
цвета. устья волосяных фолликулов в пределах бляшек 
расширены, заполнены роговыми пробками. при экс-
трагенитальной локализации склероатрофического ли-
хена субъективные ощущения отсутствуют. Высыпания 
склонны к  спонтанному разрешению с  образованием 
атрофических депигментированных пятен [10].
Вплоть до пубертатного возраста для заболевания 
характерно рецидивирующее течение. В пубертатный 
период может наблюдаться спонтанное разрешение 
процесса. Диагноз обычно устанавливается по  кли-
нической картине заболевания. В некоторых случаях 
может потребоваться биопсия кожи. при гистологиче-
ском исследовании обнаруживают атрофию эпидер-
миса с участками гиперкератоза, гиалинизацию дер-
мы и разрушение эластических волокон.
Лечение заболевания проводится аналогично те-
рапии очаговой склеродермии. Назначаются пени-
циллинотерапия, сосудистые препараты. Наружно ис-
пользуют топические кортикостероиды, аналоги вита-
мина D3 и ингибиторы кальциневрина (такролимус) [9].
Ниже приводим наше клиническое наблюдение.
Девочка А. у., 13 лет, первый раз находилась 
на лечении в кожной клинике Санкт-петербургского 
государственного педиатрического медицинского уни-
верситета (СпбГпМу) с 12.02.2012 г. по 02.03.2012 г. 
поступила с жалобами на высыпания на коже в верх-
ней части спины. Из анамнеза заболевания известно, 
что впервые изменения на  коже заметили в 2009  г. 
на верхней части спины. Родители обращались к дер-
матологу по месту жительства. был установлен диа-
гноз контагиозного моллюска и произведено много-
кратное прижигание элементов жидким азотом, после 
чего процесс начал распространяться. Имевшиеся 
изменения на  коже стали более выпуклыми. после 
повторного обращения к  дерматологу был установ-
лен диагноз витилиго. В 2011 г. в Махачкале диагно-
стировали склероатрофический лихен. Наследствен-
ность отягощена, у матери с 2013 г. и старшей сестры 
с  2010  г. диагностирована очаговая склеродермия. 
у матери аутоиммунный тиреоидит.
Девочка проходила курс лечения в СпбГпМу в от-
делении педиатрии. была обследована, системность 
процесса была исключена. проведен курс плаквенила 
в течение 2 мес. без эффекта. Для дальнейшего лече-
ния была переведена в кожную клинику университета. 
№ 3, 201760
Вестник дерматологии и венерологии
ни. Изменения на коже представлены сливающимися 
в бляшки плотными, цвета слоновой кости плоскими 
папулами, в центре которых в устье волосяного фол-
ликула отмечалось западение. В элементах на спине 
в области волосяных фолликулов отмечались роговые 
пробки (рис. 1). Кроме того, на коже половых органов 
имелись участки атрофии и уплотнения кожи белесо-
ватого цвета. 
Лабораторно-диагностические исследования: 
в клиническом и биохимическом анализах крови без 
патологии; при иммунологическом исследовании 
крови (ИфА) органонеспецифические (dsДНК — на-
тивная, ssДНК  — денатурированная; фосфолипиды 
клеточных мембран; коллаген; эластин) и органоспе-
цифические аутоантитела к  тканям сердца, легких, 
почек, печени, тонкой и толстой кишки; антинуклеар-
ный фактор в пределах нормы. Общий анализ мочи 
без патологических отклонений. Суточная экскреция 
белка в норме. ультразвуковое исследование (узИ) 
почек в пределах возрастной нормы. ЭКГ в пределах 
возрастной нормы. Рентгенограмма легких без па-
тологических изменений. при спирометрии функция 
внешнего дыхания не нарушена. при проведении узИ 
щитовидной железы выявлено увеличение размеров 
щитовидной железы. после осмотра эндокринолога 
установлен диагноз: гиперплазия щитовидной желе-
зы, диффузный нетоксический зоб 
Гистологическое исследование: в  препара-
те участок кожи с  умеренно выраженными атрофи-
ческими изменениями эпидермиса, сглаженными 
Рис. 1. Дискретные, сливающиеся в  бляшки 
плотные, цвета слоновой кости плоские 
папулы, в центре которых в устье воло-
сяного фолликула отмечалось западение. 
В элементах на спине в области волося-
ных фолликулов отмечаются роговые 
пробки
Рис. 2. Окр. гематоксилин-эозин (г-э)., ув. ×50. 
На  стрелке: гиперкератоз, отек, расши-
ренные сосуды
Рис. 3. Окр. г-э., ув. ×12. На  стрелке: атрофия 
эпидермиса, субэпидермальный пузырь, 
роговая киста
Обращала на себя внимание избыточная масса тела 
ребенка. Соматической патологии не выявлено.
Status localis: поражение кожи распространенное 
несимметричное с преимущественной локализацией 
на  туловище (грудь, спина), конечностях  — в  обла-
сти правого предплечья, нижней трети правой голе-
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эпидермальными выростами, вакуольной дистрофи-
ей клеток базального слоя. Отмечается резко выра-
женный гиперкератоз с  образованием роговых про-
бок в устьях волосяных фолликулов и в углублениях 
эпидермиса. под эпидермисом определяются суб-
эпидермальные пузыри с резко расширенными крове-
носными и лимфатическими сосудами. Коллагеновые 
волокна отеч ные, гомогенизированные, разволокне-
ны. Ниже зоны отека определяются очаговые воспа-
лительные инфильтраты, представленные в основном 
лимфоцитами и небольшим количеством гистиоцитов. 
Коллагеновые волокна в нижней части дермы также 
отечны, разволокнены, гомогенизированы. 
Наблюдаемые в исследуемом материале морфо-
логические изменения могут соответствовать измене-
ниям, характерным для склерозирующего атрофиче-
ского лишая (лихен Цумбуша) (рис. 2—4).
На основании анамнеза, клинической картины за-
болевания и результатов гистологического исследова-
ния кожного биоптата был поставлен диагноз: склеро-
атрофический лихен.
В  клинике получала лечение: пенициллин 
по 500 000 ЕД внутримышечно 4 раза в день 14 дней, 
глицин по 1  таблетке 3 раза в день, бифидумбакте-
рин по 5,0 г 3 раза в день, мезим форте по 1 таблетке 
3 раза в день, трентал по 100 мг 3 раза в день, свечи 
Рис. 4. Очаговый воспалительный инфильтрат, отечные коллагеновые волокна: а — окр. г-э., ув. ×12; 
b — окр. г-э., ув. ×40; с — окр. Ван-Гизон, ув. ×40
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с  метилурацилом. физиотерапевтическое лечение: 
с целью улучшения трофики проводили Дарсонваль 
на  область промежности № 9  контактно-лабильной 
методикой (разработана и  применяется в  клинике 
с 80-х  годов прошлого века) [11]. С 2012 по 2015  г. 
регулярно получала лечение в кожной клинике — со-
судистые препараты, наружно топические кортикосте-
роиды, мадекассол, актовегин в форме мази, физио-
терапию — фонофорез лидазы на очаги, фонофорез 
мадекассола. за время наблюдения на фоне лечения 
наблюдается положительная клиническая динамика 
(рис. 5): частичный регресс перифолликулярных скле-
ротических папул, уплощение бляшек.
Таким образом, данное клиническое наблюдение 
представляет интерес как случай редко встречающе-
гося дерматоза, имеющего семейный характер с рас-
положением склероатрофического лихена как в ано-
генитальной области, так и экстрагенитально. Данная 
патология характеризуется упорным течением, требу-
ющим комплексного подхода к терапии. 
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Рис. 5. На местах бывших высыпаний определя-
ется незначительно выраженная атрофия 
кожи
